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Introdução 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
 Encefalopatia Hepática (EH) = Encefalopatia portossistémica (EPS) 
 
- Definição: espetro de alterações neurológicas e psiquiátricas, habitualmente reversível, 
causado por insuficiência hepática e/ou shunt portossistémico, após exclusão de outras 
causas 
 
      . EH manifesta na cirrose  cirrose descompensada (= ascite e hemorragia varicosa) 
      . Manifestação frequente e incapacitante de doença hepática 
      . 2ª principal causa de internamento no doente cirrótico, depois da ascite 
      . A menos que a doença hepática seja tratada: 
 - baixa sobrevida 
 - alto risco de recorrência 
 
 
 
 
Epidemiologia 
• Incidência e prevalência relacionadas com a gravidade da doença hepática 
• Doente cirrótico: 
- Risco 1º episódio nos 5 anos após diagnóstico: 5-25% 
- EH manifesta em 30-40% ao longo da vida (maioria das vezes recorrente) 
- EH oculta: 20-80% 
 
 
• Após colocação de TIPS: 10-50% no 1º ano 
 
 
 
  
 
 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
. Doentes com episódio prévio de EH manifesta: 
- risco de recorrência: 40% em 1 ano 
 
. Sobrevivência mediana após o desenvolvimento de EH: 1-2 anos 
. EH grave em doente cirrótico: 
- sobrevida <50% em 1 ano 
Epidemiologia 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
 Indicador de forma avançada de doença hepática 
Fisiopatologia 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
Fisiopatologia 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
Fisiopatologia 
 Shunt portossistémico 
 função hepatócitos 
 
 
 
 
 
 
 
Shunt 
Hiperamonémia: neurotóxica -  excitação neurotransmissora 
. Os tratamentos da EH são dirigidos à  níveis de amónia 
. Aumentos a longo prazo não conduzem necessariamente a EH 
- Diuréticos e insuficiência renal podem ter um papel 
 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
 Correlação níveis amónia – clínica 
– A concentração sérica de amónia sérica não se relaciona diretamente com a clínica 
. Relação não é linear nem exponencial 
– Correlação mais forte nos doentes com Insuficiência Hepática fulminante  
 . Risco edema cerebral  com níveis de amónia >200 umol/L (340 ug/dL) 
 
 Papel dos recetores das benzodiazepinas 
– Terapêuticas experimentais com Flumazenil 
 
Fisiopatologia 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
  Presentes em quase todos os episódios de EH manifesta por cirrose (tipo C) 
Fatores precipitantes 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
• Espetro variado de manifestações neuropsiquiátricas não específicas 
 
 
 
 
Manifestações clínicas 
. Alterações nos testes psicométricos de atenção 
.  memória de trabalho e velocidade de raciocínio 
. Alteração personalidade: apatia, irritabilidade, desinibição 
. Alteração do estado de consciência e capacidades motoras 
. Alteração ciclo sono-vigília: sonolência diurna 
. Desorientação progressiva no tempo/espaço 
. Estado confusional agudo: agitação, sonolência, estupor  coma 
LIGEIRA 
GRAVE 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
. Doentes não comatosos: alterações sistema motor 
– Hipertonia, hiperreflexia, sinal Babinski positivo 
 
 
 
 
 
. Doentes comatosos 
– Reflexos osteotendinosos podem diminuir ou desaparecer 
– Sinais piramidais permanecem 
Manifestações Clínicas 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
. Disfunção extrapiramidal: comum 
- rigidez muscular, hipo/bradicinésia, monotonia/lentificação do discurso,  tremor 
parkinsónico e discinénia com  movimentos voluntários 
 
. Asterixis / flapping: Observação chave  
 - sterixis (grego) – posição fixa 
 - incapacidade de manter braços e mãos parados em abdução 
 
 
 
 
 
 
. Mielopatia hepática 
 
. EH grau III e IV: reflexos pupilares tornam-se lentos (edema cerebral difuso) e podem 
desaparecer devido à lesão progressiva do tronco cerebral: midríase 
 
 
Manifestações Clínicas 
 International Society for Hepatic Encephalopathy: 
           - asterixis e/ou desorientação = EH manifesta 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
Diagnóstico diferencial 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the European 
Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
MCDTs - Eletrofisiologia 
. Eletroencefalograma – alterações clássicas (não específicas): 
– Ondas trifásicas; Ondas alta amplitude e baixa frequência 
– Presentes nos graus II e III 
– Desaparecem no estado comatoso: Mau prognóstico 
 
 
 
 
. Potenciais evocados (PE) 
- Papel para detetar EH manifesta não estabelecido 
- PE do tronco cerebral são o teste mais sensível para detetar de EH subclínica 
 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
 Exclusão estado de mal epilético não convulsivo 
. Tomografia computarizada e Ressonância magnética (RMN) CE 
– RMN: hiperintensidade do globus pallidus na ponderação T1 – comum 
MCDTs - Imagiologia 
Eelco FM et al, Hepatic Encephalopaty, New England Journal of Medicine, 2016 
 Abordagem diagnóstica no 1º episódio  
 Exclusão lesão estrutural se diagnóstico duvidoso 
. Amónia sérica 
– Sem valor diagnóstico, de estadiamento ou prognóstico em doentes com DHC 
– Se normal  diagnóstico improvável 
 
 
MCDTs - Laboratório 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
 Medições repetidas mais úteis para testar eficácia do tratamento na IHA 
Classificação 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
• 1) Etiologia 
– Tipo A: Insuficiência hepática Aguda 
– Tipo B: Bypass ou shunt portossistémico 
– Tipo C: Cirrose 
 
• 2) Evolução temporal 
– Episódica 
– Recorrente: episódios espaçados ≤6 meses 
– Persistente 
 
• 3) Gravidade: Critérios West-Haven 
 
Classificação 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
Classificação 
3) Gravidade: Critérios West-Haven 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
. Diagnóstico de exclusão - outras causas de disfunção cerebral 
• Encefalopatia hepática manifesta  diagnóstico clínico 
• Encefalopatia hepática mínima/oculta  
 testes neuropsicológicos e psicométricos 
– Portosystemic encephalopathy (PSE) syndrome test; The Critical Flicker Frequency (CFF); The Continuous Reaction Time 
(CRT) test; The Inhibitory Control Test (ICT); Paper-pencil (PHES); The Stroop test; The SCAN Test; Electroencephalography 
examination 
 
Diagnóstico 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
Diagnóstico 
. Maioria das manifestações de EH são totalmente reversíveis 
. Tratar fatores precipitantes: sucesso de ~90%  
. Doentes em risco ou incapazes de proteger via aérea  UCI 
 
 
 Encefalopatia hepática manifesta: tratar sempre 
 Encefalopatia hepática mínima/ligeira: tratar em circunstâncias específicas: 
 . Incapacidade de conduzir 
 .  da capacidade de trabalhar / capacidade intelectual 
 .   qualidade de vida 
Tratamento 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
 Dissacáridos não absorvíveis – Lactulose / Lactitol 
. Efeito laxante e pré-biótico 
. 25 mL cada 12 horas até produzir ≥2 dejeções de fezes pastosas/dia 
. Titular dose para 2-3 dejeções diárias 
 
Tratamento  
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
. Tratamento 1ª linha: 
. Alternativas: 
 BCCA (AA cadeia ramificada) oral 
 LOLA (L-Ornitina L- Aspartato) endovenoso 
. Substrato alternativo para o ciclo da ureia:  níveis de amónia  
Neomicina 
Metronidazol 
. Restrição proteica – Não recomendado 
– ~75% dos doentes: malnutrição proteico-calorica moderada-grave com perda de 
massa muscular e dos depósitos energéticos – subdiagnosticado 
– Ingestão proteica não agrava a EH 
– Malnutrição + perda massa muscular  fator de risco para EH e outras 
complicações da cirrose 
 
 Tratamento da agitação 
- Evitar depressores do SNC (++ benzodiazepinas) 
- Haloperidol 
Tratamento 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
. Transplante Hepático 
- Única opção terapêutica para a EH totalmente refratária 
- EH só é indicação se associada a insuficiência hepática 
- Exceção: diminuição acentuada da qualidade de vida 
 
Tratamento 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
 EH manifesta refratária + insuficiência hepática: indicação para transplante 
 Rifaximina (550 mg 2x/dia) - Derivado não absorvível da rifampicina 
– Em Portugal: 400 mg (2 cp) 3x/dia 
– Altera o microbioma intestinal 
– Terapêutica adjuvante da lactulose: previne recorrência de EH manifesta e  
frequência de internamento 
 
 
 
Profilaxia 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
. Profilaxia EH manifesta: 
 Profilaxia primária: Não recomendado, exceto: cirrose + alto risco EH 
 
 Profilaxia secundária após 1 episódio de EH manifesta  Recomendado 
- Lactulose – após o 1º episódio 
- Lactulose + Rifaximina – após o 2º episódio 
. Se fatores precipitantes controlados ou melhoria função hepática e estado 
nutricional  profilaxia pode ser descontinuada 
. Insuficiência hepática aguda: 
– EH rapidamente progressiva 
– Edema cerebral (risco de herniação) paralelo ao  rápido níveis de amónia 
– Amónia venosa 150-200 umol/L (255-340 ug/dL): fator de risco muito importante 
para  da PIC em doentes com IHA 
– Choque distributivo/hipovolémico, LRA, coagulopatia e trombocitopénia 
 
 
  
  
 
EH na Insuficiência hepática aguda 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
Unidade Cuidados 
Intensivos 
. Exame neurológico rigoroso + TC 
– Edema cerebral inicial: desaparecimento das fissuras sílvicas e dos sulcos 
– Tardiamente: estreitamento ou obliteração completa das cisternas basais 
EH na Insuficiência hepática aguda 
 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
EH na Insuficiência hepática aguda 
 
. Edema cerebral difuso: 
- Postura extensora ou ausência de resposta motora aos estímulos 
- Ausência de resposta pupilar e reflexo corneano – envolvimento tronco cerebral 
- Coma 
 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
- Progressão para edema cerebral: controlo do aumento da PIC 
- Colocação de monitor PIC num doente comatoso com TC com evidência de edema 
cerebral deve ser fortemente considerado 
- Objetivo: PIC <20 mmHg; PPC entre 50-70 mmHg 
 
 
. Abordagem: 
. Elevação cabeceira 30º 
. Edema cerebral  diuréticos osmóticos 
Manitol ou bólus NaCl hipertónico (10 ou 23%) 
 
 
 
        . Transplante hepático 
 - Sobrevida >70% nos 5 anos após o transplante 
 - Só 1 em cada 5 são transplantados 
EH na Insuficiência hepática aguda 
Hepatic encephalopathy in chronic liver disease: 2014 practice guideline by the American Association for the Study of Liver Diseases and the 
European Association for the Study of the Liver. J Hepatol 2014;61:642-59 
. Abordagem: 
.Hipocápnia induzida: não consensual 
Key messages 
. Pesquisar ativamente e tratar fatores precipitantes 
. Amónia sérica não tem utilidade no diagnóstico de EH na DHC 
. Tratamento 1ª linha: Lactulose 
. Alternativas: BCCAs, LOLA, metronidazol, neomicina 
. Profilaxia secundária é recomendada: Lactulose ± rifaximina 
. Considerar e referenciar para Transplante hepático 
. Insuficiência hepática aguda: 
- Pesquisar e controlar edema cerebral 
- Unidade Cuidados Intensivos 
- Transplante hepático 
 
 

